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〔症例〕 血小板減少を主とする汎血球減少を示した
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iまじめに 
Mackayらひの提唱したノレポイ F肝炎は， 2 g/dl以上
の高 7・グロプリン血症， LE因子を含む自己免疫性抗体
の存在，組織学的に月干組識へのリンパ球浸潤がみられる
こと，ステロイドに対する反応が長いこと，也の自己免
疫疾患の合併などを脅徴とする慢性肝疾患である。
以下述べる症例は，この診断基準に合致し，また肝障
害発起時に高度の血小坂減少を呈し，それはステロイド
治療によく反恋した。ルポイド肝炎における血小板減少
症の合併辻 20%と報告されており 1，2)牌騒掃出衛，ステ
ロイド療法などでコントロールされる例が多いようであ
るが，本症併においては血小板減少が 2万/mm3 と著明
であり，それが肝障害増悪持に一致し，ステロイド治疫
にて肝瞳害，車辻、板減少ともに著明に改善した点が特徴
釣である。しかもそれが 2自の入読時に同様な経過をと
っており，興味深い症例と思われるので報告する。
症 例
痘例:35歳，女性，主婦。
主訴:全身捻部志黄痘，昌まい。
既往症:子供の頃から賓車気味で，しばしば立ちくら
みがあった。昭和48年頃よ担青あざをっくりやすく，第 
2子の分娩後は，貧車のため，鉄剤の投与を受汀た。輸
血歴，アルコール歴なし。
現病壁:昭和52年春，易疲労感， 自まいが出現し，近
医を受診し貧車，肝障害を指摘され，点請をうけた。症
状が改善しないため，旭中央病院を受診，貧血，肝機龍
障害，血小板減少を主訴とした況血球減少症を搭捕さ
れ，蛋白同化ホノレモンの投薬を受けた。
昭和53年 1月，顔面，四設に発疹が出現したため副作
本千葉大学医学部第一内科学教室
用を考え，蛋白同化ホルモンの投薬を中止した。同年6
丹症状改善がみられないため，千葉大学第一内科受診， 
7月初め心寵部に痛みを感じて， 7月10自に当科入院し 
fこ。
入院時現症:皮膚，眼球結摸黄染，眼験結膜tこ貧血，
顔面に発疹を認めた。貯は心寵部で2横指蝕知，沼縁結
表面平滑，牌は蝕知せず，再下肢{申{員!Jに発疹を認めた。
蹄好境界第 5月力関。
入院時議査成讃 (Table1) : SGOT憂{立の血清トラ
ンスアミナーゼの著明な増加(SGOT1200IU/L，SGOT 
500IU/L)がみられた。 SLDH300IU/Lとやや高値でV
分画が高く肝実費障害が疑われた。 Alkalinephosph-
atase 115IU/Lと軽震上昇を示し，車清コレステローノレ
は289mg/dl，血請 r-グロプリンは2.7g/dlと高値，血請
アルブミンは， 3.3g/dlと低く，総ゼヲルピン18.9mg/dl，
直接型ゼヲノレピン15.4mg/dl，ICG 15分得滞率53.5%と
高誼を示した。 HBsAg陰性， HBsAb ~主性であった。
尿中ピリノレゼン〈十件)， ウロピリノーグン(十〉であった。
その他 RAtest (+t)， RAHA 1 : 160と上昇> TTT 
10U，ZTT，21U，AFP (-)， chE 1.41U/ml，LAP 
186IUであった。
血液学的検査では， RBC 337万/mm3，WBC 4500/ 
mm3，Hb 10.9g/dl，車小板2万/mm，3網状赤血球 88
声。，有核組臆数2万/mm3，巨該球数14/mm3と低置を示
したが，骨髄録はほぼ正常，出車時間は 6分30秒、と延長，
疑国時間は10分で正常，プロトロンぜン時間11.8秒と疑
毘系に異常は認められなかった。赤沈1時間102mm，
血清鉄100μg/dl，ハプトグロビン10mg/dlで正常であっ
た。
免疫学的検査では> IgG 4554 mg/dlと高値， Igほ 
286mg/dl，IgA 292mg/dl，技 DNA投捧320告で揚f生， 
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Table 1. Laboratory Findings on 1st admission 
赤血球数 333xお4jmm3 
Hb 1O.9gjdl 
Ht 34.1% 
声。88鰐赤卑球数 
血小薮数 2X104jmm3 
岳車球数 4500jmm3 
拝状核 9% 
分葉稜 39% 
単球 4弘
リンパ球 48% 
GOT 1224IUjL 
GPT 468IUjL 
LDH 301IUjL 
AL-P 115IUjL 
LAP 186IU 
TTT 10U 
ZTT 21U 
Total Cholesterol 
289mgjdl 
T. Bil. 18.9mgjdl 
D. Bil. 15.4mgjdl 
Fe 100μgjdl 
Cu 105μgjdl 
Transferrin 240mgjdl 
Ceruloplasmin 25mgjdl 
Haptoglobin 10mgjdl 
TIBC 336μgjdl 
UIBC 287μgjdl 
Choline esterase 1.41IUjml 
尿
ピリルピン (器)
ウロぜ Fノーゲン (+) 
盆沈/時間 102mm 
CRP (ー)
豆A (+) 
RAヨA 1 : 160 
HBsAg (ー)
Anti-HBs (ー) 
ICG-R15 53.5% 
プロトロンゼン時開 11.8秒
骨髄有接結抱数 
3X104jmm3 
骨髄豆核球数 14jmm3 
α-fetoprotein (ー) 
出血時間 5分30秒 
疑国時間 10分 
誌、蛋白 7.4g/dl 
アルブミン 3.3g/dl 
7・グロプリン 2.7g/dl 
A/G 0.9 
蛋自分冨 
alb. 47.6 
(-
gl.α1 3.4% 
α2 5.0% 
s 8.0% 
r 35.7% 
IgG 4554mgjdl 
IgA 292mgjdl 
Ig11 286mg/dl 
LE cell (十〉 
LE test (十)
話抗血小板抗捧 (-) 
設 WBC抗体 (ー) 
Coombs direct ) 
Coombs indirect (ー)
試接抗体 80信(+)
説 DNA抗体 320信(十)
抗平滑筋抗争宇 (-) 
技ミトコンドリア抗争主 
(-) 
捕体価 18CH 50Ujml 
抗核拡誌も80倍で、陽性であった。技平措筋拡棒絵性，読
ミトコンドリア抜体議位。補体植は18CH50Ujmlと抵
く， LE現象揚性， LE test陽性，抗車IJ、板抗体陰性，
抗白血球読体陰性，直接クームス試験陰d控，間接クーム
ス試験〈土〉であった。 
99mTc phyfateによる肝韓スキャン (53年 6月29日〉
では，左棄の軽度腫大をみる他に所見をみない。
ヲニア電子による肝胆道系の超音設検査では異常な
く，開塞性黄痘は否定され，黄症は肝実嚢障害によるも
のと考えられた。肝辺縁は鋭和であった。
腹控鏡検査では，肝の大きさは正常，右葉辺縁が軽度
に鈍化，表面詰散在住に軽度の由凸がみられ，被膜の白
色住は著明で，紹ふ血管の縞状増生がみられた。しかし
赤色斑紋の形成や，それに斧なう自色辻認められない。
表芭拡大接近畿にて黄梅色の班点が散在住にみられ，全
体として大白色肝の診断であった。 
肝組識所見 (53年7月31日)では，中心静寂周囲の出
車壊死を主体とし，全標本内に帯状壊死が数ケ所みられ
細胞の好酸性変性がみられた。一部門駅域罵囲の綿抱浸
潤， bridging necrosis，piecemeal necrosisを示す部
Fig. 1.中心静寂周囲の肝細麹の著明な変性・
壊死 (bridgingnecrosis)と軽度の線
維佑〈第 1由生挨， HE) 
分があり，五brosisも若干みられた。組識診断は亜T.b.汎
性肝壊死を伴った慢性活動性肝炎で、あった (Fig.1)。
以上よ!) Mackayの提唱したルポイド肝炎に相当す
る慢性活動性肝炎と診障号した。
臨床経過 (Table2，Fig. 2) :ステロイド 60mgjdl
を7月より投与し，投与開始後4013で肝機能正常化し，
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Table 2. 臨床経過:ステロイド治療詩後の検査成績
第 1回目入院持 i第 1回巨入院時|第 2田昌入読詩|第2匝冒入院時
ステロイド治捷前!ステロイド治療後|ステロイド治療前iステロイ F治索後
439X104413x104赤車球数 fmm3 286X104337x 104 
10100白血球数 fmm3 4500 3000 8500 
血小板数 fm訟 S 2X104 39 X 104 6x104 47x104 
25 696GOT IU/L 1224 24 
27 260GPT IUfL 468 20 
T. Bil. 認 gfdl 18.9 0.3 7.2 0.6 
0.1D. Bil. mgfdl 15.4 5.3 0.3 
20抗接抗体 80 80 40 
LE cell (+) (ー〉 (+) (-) 
2860IgG mgfdl 4554 4578 1638 
IgA mgfdl 292 288 336 240 
232IgM mgfdl 286 624 190 
骨髄有核組臆数 fmm3 1.6x 1043x104 2.5x104 2x104 
14骨髄E核主主数 fmm3 10 15 10 
Fig.2. 臨床経過:治震と検査成績
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血小板数を含めた車液録は，投与開始後45自で正常化し 院となった。しかし昭和54年6月に再び黄痘が出現した
た。免疫異常は，肝機詰，血液像に遅れてしだいに正常 ため，昭和54年 5月再度入院，その捺前由同様，肝機能
化し， LE現象， LE testも正常北した。またこの時点 異常，血小板減少，汎血球減少を示していた。再度昭和54
で2回目の肝生検を擁行したところ，肝組織内の出血壊 年 6月腹腔鏡検査を撞行したところ，肝は肥大していて
死はほとんどなくなり，肝細抱の再生が強くみられ，治 右葉では，タ十傑辺譲の範f七が著しく，肝上面では設状の
癒;こ向かう組織換を呈していた (Fig. 3)。またこの時 田凸が認められていた。近接では縮かい由凸がびまん性
再震骨髄穿剥を強行したが，有核品目息数 1万6千fmm3， に認められ，これに一致して充血状に赤色の点状斑が散
巨核球数10fmm3 と抵誼で，骨髄芽球系締抱の若干の抵 在していた。また壊死擁痕性の小路四も散在性に認めら
形成は注うったが，赤芽球系組抱の形成は正常であった。 れた。しかし結読は表酉に認められず，胆嚢にも異常は
入院時同様，末車が混じたために脊接結胞数とE核球数 なかった。いわゆる patchy(nodular) liver様であっ
が抵置を示したもので，ステロイド治療の前後の骨髄機 た。 Fibrosisは前回より強かった。腹控鏡の際に採取
能に著変はないと考えられた。 した貯組織所見は，円~域の円形結胞護、語と五brosis ，
以後ステロイ Fを漸減して中止し，昭和54年 1月に退 それに piecemealnecrosisを主体とした主要性活動詮肝
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Fig. 3.寛解期の肝組識像。許緯抱の再生〈第 
2居生検， HE) 
Fig. 4.活動性評炎の再燃。門脈域の円形絡臆
設i構，諒雑化， piecemeal necrosis 
〈第 31m生設， HE) 
炎犠を呈していた (Fig. 4)。 自恭経過にて SGOT， 
SGPTは下降額向を示したが， γグロプリン高値，血
小板、減少が改善されなかったので，ステロイド30mgか
ら投薬したところ肝機能検査所見，血小坂数はすぐに王
常化した。しかし抗核拡体がステロイド開始後 4カ月で
も40倍と陽性を呈しているので，現在もひきつづきステ
ロイド10mgを投薬している。今回は 1時期アザ、チオプ
ジンをステロイド減量の自的で夜吊したが，悪心H匿吐が
強いため中止した。
考 察
いわやるyレポイド好炎に独立した疾患単位でなく，慢
性活動性肝炎の一つの亜型ともいうべきものである。こ
れを他のJ麗性活動性肝炎から分けるべきでないという 
Soloway，Summerskill等のの意見もある治主臨床的に 
B型肝炎ウイルスと無関孫で自己免疫疾患の議棺が強
く，予後不良であるので分けて考える学者が多い。 yレポ
イド肝炎の定義についてはまだ一定の見解が得られてい
ない。 1956年 Mackay4)は， chronic active hepatitis 
(活動註慢性肝炎〉のうちで， LE現象が陽性で，軽度
の SLE症状を伴うものをルポイド肝炎とした。さらに
工961年 Mackayl)は，ノレポイド肝炎の定義として， 1) 
高 rグロプヲン血症 (2.0gjdlserum)，2) LE函子を
含む自己抗体の存在， 3)肝へのリンパ球浸潤， 4)ステ
ロイドによる治療に反応すること， 5)飽の自己免疫疾
患の合許，の 5つをあげた。また Sherlockは Mackay
の定義を尊重して，ノレポイド肝炎を活動性慢性肝炎の中
のルポイド typeとして HBs抗原陰性で若い女性にみ
られるものとして扱かった。
すなわち， Mackay，Sherlockらは，活動性漫性肝炎
を昌己免疫性肝炎 autoimmunehepatitisと罰義語と
して馬いその棒徴をめ本症では少なくとも 6カ月間活
動性が持続し，通常再発を繰り返し，または黄痘の持続
がある， 2)血清トランスアミナーゼが高値を示し，と
きには1000IUjL以上に及ぶ， 3)血靖 γグロプリンは
高{直を示し， 2.0-6.0gjdlの範囲に及ぶ， 4) H干生検像
で詰 piecemeal necrosis，再生， びまん性のリンパ球
浸潤，及び肝硬変に進展する隷緯化橡を示す， 5)種々
の血中自己技体を証明する。 6)本症では少なくとも初
期には免疫持制剤で症状の改善をみる，をあげている。 
fレポイドに肝炎は，それに LE現象揚性， SLE様症状
を伴うとしている。
本症例は，辻じめに述べたように1861年の Mackay'
のルポイド肝炎の定義にもとづき診断した。
漫性活動性肝炎には， 高 γグロプリン血症， 自己抗
体の出現などの免疫異常が存在するが，その也シェーグ
レン症候群，播本病などの自己免疫疾患の合評が報告さ
れている。また50%に貧血，白血球減少， 40%に血小板
数10万以下の血小板減少をみたという報告がある叱
ノレポイド肝炎については， Fig. 5に示すように，合
併する自己免疫疾患には関節炎，諮血性貧車， ITP，大
揚炎が多いが，その抱にも漫性甲状膜炎，シューグレン
症接群などが報告されている1，2，4，6)。本症候jでは著明記
車ふ板減少を主とした況血球減少を示したが，その原園
としては免疫異常による自己抗悼の出現がもっとも考え
られる。
本症例においては，間接抗グロプリン泊費試験で抗皐
ノト板抗手本は陰d注で、あった。京都大学第一内科7)では本法
により，韓血壁のある ITP患者の52.4%が揚性，輪車
歴のない ITP患者では19.4%楊往という成績を得てい
る。本症において血小板減少と好樟害は，入院の一年前
から指摘されていて常に平行した動きをしてお担，しか
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。 Perc制 ta雪eof Cases この患者では満月様顔貌，肥満等の副作用が強くあら50 100 
われてきたため，ステロイド減量の巨的で一時期，アザ、
ENLARGED LlVER チオプヲン50mgを痩用した。アザチオプリン50mgは
プレドニンlOmgに匹敵するとされているが，残念なが
ENLARGED SPLEEN ら強い消化器症状が出現したので中止した。
患者は現在プレドニン10mg連日投与にて外来で fo-
ARτHRITIS llow upしているが，経過は良好である。 
Mackay2)は，ルポイド肝炎の患者 22名を12名と10名
SPIDER NAEVI 
の2つのグノレ}フ。にわけ， 12名のグループρは， 50カ月の
追跡期爵のうち25%以上の期間にわたり，ステロイドを
RASH 
投与し，他の10名のグルー フ。には， 2名にはステロイ}ご
を投与せず，残り 8名には， 25カ月の追跡期間のうち25PLEURISY 
%以下の期間の間ステロイドを投与した。その結果，先
制EMOLYTIC ANEMIA の25%以上の期間ステロイドを投与したグルーフ。が生存
T. P. 1. 
COLlTIS 
Fig. 5. The Percent Incidence of Various 
Clinical Features of Lupoid Hepa-
titi8 
(primary biliary cirrhosis: acute 
immune disease of the liver. Bull. 
R. 1.1968，Rheum. Dis. 18: 487 
Mackay) 
率50%だったのに対し， 25%以下の期間ステロイドを投
与したグループは生存率が30%であったと報告し，ステ
ロイドの有効性を示している。また1971年 Cookらゅ
の活動d注糧性肝炎の患者に対するプレドニゾロンの投与
の治療経過で辻， コントロール群に比して著明に有効
で，コントロール群を続けることが，非道義的であると
判断された。
結
も以前より青あざを作りやすし妊娠時の貧血があ予ス
器 開
テロイドに共によく反応して改善をみた。このことから 約2年間にわたり経過を観察中の血小薮減少を主体と
肝障害と血小板減少を主とした汎車球減少はともに自己 する汎血球減少を示したノレポイド肝炎のー症例を報告し
免疫異嘗が原因と患われる。血小該減少性紫誕病のyレポ 若干の考察を加えた。
)，，2，1と報告されているが20%イド肝炎への合併率は 5 文献 
Mackay2)の報告によると，ノレポイド肝炎 22例恥 16倒
が牌腫を合併しており血小板減少性紫誕病を伴ったyレポ
イド肝炎は，H専腫を合併しており， 3例に牌識摘出箭÷
ステロイド投与を行い，よい効果を得ている2，4)。この 
3何で、は血小板減少の原菌が牌機詑充進か，自己抗誌で
あるのかはっきりしない。しかし，本症例は肝牌スキャン
の示すように緯腫を拝わず，ステロイド投与のみで投与
開始後 1カ月前後で、血小板減少の完全寛解をみており，
蕗床的に ITPを示したー症例と患われ，lレポイドE干炎
の免疫異常を考える上で貴重な症例と思われる。本患者
では 1時期アザチオプリンを使った。 1861年 Mackay8)
らはステロイド不志の患者とステロイドの部拝用の強く
出た患者にアザ、チオプリン， 6MPを捷吊し， 18例中 9
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